RELATO DE CASO 





Síndrome de Bartter: diagnóstico diferencial 
da hipopotassemia intensa e assintomática: 


relato de caso e revisão de literatura 





Bartter Syndrome: distinguishing diagnosis of the intense 
and asymptomatic hypokalemia: case story and review of 
the literature 


Guilherme Moreira Borges Araújo!; Rodrigo Doré Brzezinsk?; Caroline Guimarães Cardoso”; Marcelo Lopes 
Ribeiro!; Wilson Rodrigues Souza” 


RESUMO 


Relata-se caso de paciente de 51 anos de idade com hipocalemia intensa e assintomáti- 
ca em que foi iniciada a suplementação de potássio sem sua normalização. À identifi- 
cação de hiperaldosteronismo hiperreninêmico permitiu estabelecer o diagnóstico de 
sindrome de Bartter. 
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SUMMARY 


A case ofa 51-year-old patient with intense hypokalemia and without symptoms is 
described. The potassium intake was initiated but not normalized. Bartter Syndrome was 
diagnosed after the identification of hyperaldosteronism and increased rennin production. 
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INTRODUÇÃO 


A síndrome de Bartter é forma rara de perda renal de potássio, caracteriza- 
da por hipocalemia, pressão arterial normal, insensibilidade vascular a agentes 
pressores e concentrações plasmáticas elevadas de renina e aldosterona. Em 
certas famílias, o distúrbio é herdado de modo autossômico recessivo. Constitui 
diagnóstico diferencial com outras causas de hipocalemia. 


CASO CLÍNICO 


Paciente feminino, 51 anos, doméstica, procedente de Belo Horizonte, com 
dor abdominal há 24 horas da avaliação médica inicial, queixava-se de dor 
em flanco esquerdo, intensa, sem irradiação, sem náuseas ou vômitos. Negava 
uso de medicação diária, doenças crônicas, etilismo e tabagismo. Sem queixas 
ginecológicas. Histerectomizada há 10 anos. Apresentava bom estado geral, 
com mucosas normocoradas e hidratadas. Eupnéica, acianótica e anictérica. 
À pressão arterial sistêmica era de 120X80 mmHg, com frequência cardíaca e 
de pulso de 88 bpm. O abdome era globoso, com ruídos hidroaéreos presentes, 
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levemente doloroso à palpação profunda em flan- 
co esquerdo e punho-percussão negativa. O estu- 
do radiológico dos seios da face, tórax e abdome 
e o US abdominal estavam normais. Os exames 
complementares revelaram: hemograma comple- 
to normal; potássio: 2,0 mEq/I; uréia: 29 mg/dl; 
creatinina: 0,5 mg/dl; sódio: 138 mEq/I; magnésio: 
19 mg/dl; pH arterial: 7,5; pCO2: 30 mmHg; pO2: 
88 mmHg; HCO3 sérico: 23 mEq/l; CO2 total: 24 
mmol/1; excesso de base: +1; saturação de oxigê- 
nio de 97% e o exame de urina mostrou alguns 
cristais de fosfato triplo. Foi internada para a cor- 
reção dos níveis séricos de potássio. 

Após realização de dieta normosódica, foram 
realizados a medição da aldosterona, que mostrou 
19,0 ng/dl (VR: 4,0-16,0 ng/dl), e renina: 10,0 ng/ml/ 
hora (VR: 0,98-4,18 ng/ml/hora). O cortisol sérico 
estava em 17,7 ug/dl (VR: 5,0-25,0 ug/dD. E na uri- 
na encontraram-se sódio: 98 mEq/24h (VR: 27-287 
mEq/24h); cálcio: 56 mg/24h (VR: até 180 mg/24h); 
potássio: 64 mEq/24h (VR: 26-123 mEq/24h). 

O tratamento foi iniciado com 100 mg/dia de 
espironolactona e suplementação oral de 300 mg 
de potássio por dia. Houve melhora clínico-labora- 
torial, sem normalização da potassemia. 

Foi transferido o seu seguimento para o nível 
ambulatorial. Nos retornos posteriores, foi feita 
avaliação dos seus três irmãos, sendo observada, 
em um deles, hipocalemia assintomática. 


DISCUSSÃO 


A síndrome de Bartter é doença rara que se 
manifesta principalmente durante a infância. Aco- 
mete mais frequentemente o sexo masculino. São 
descritos casos em adultos. 

O padrão de herança é relatado como autossô- 
mico recessivo, embora muitos casos possam ser 
esporádicos.» 

Existem pelo menos três defeitos gênicos que 
podem ser responsáveis pela sindrome: tipo I, em 
que há perda de função por mutações do gene que 
codifica o co-transportador Na-K-2ClI sensível à bu- 
metanida na membrana luminal da porção ascen- 
dente espessa da alça de Henle?; tipo II, em que há 
defeito no gene do canal de potássio na membra- 
na apical (ROMK I presente na forma neonatal); 
tipo III, um defeito no canal de cloreto basolateral 
(CICKB). A depleção leve do volume extracelular 
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provoca hiperaldosteronismo hiperreninêmico, 
bem como hiperplasia justaglomerular evidente ao 
estudo microscópico de biópsia renal. O aumen- 
to do aporte de cloreto de sódio ao ducto coletor 
estimula a secreção de potássio (exacerbada pelo 
hiperaldosteronismo concomitante), resultando 
em acentuada hipopotassemia. A hipertrofia do 
aparelho justaglomerular encontrada na biópsia 
renal justifica a produção aumentada de renina 
e de aldosterona com menor resposta à ação an- 
giotensina II, o que tem sido considerado o fator 
inicial provocador do distúrbio. 

Outros estudos demonstram que existe não só 
a resistência à ação da angiotensina IV, aventando- 
se a possibilidade desta condição clínica se rela- 
cionar ao aumento da produção de prostaglandi- 
nas ou de óxido nítrico. Vários autores* acreditam 
que o defeito esteja na alça de Henle e, portanto, 
no local de absorção ativa de sódio com cloreto e 
que as alterações metabólicas da síndrome podem 
ser observadas com o uso de diurético de alça. 

Outro achado, nem sempre presente, é o de 
hipercalciúria” e até nefrocalcinose!”, que podem 
ser revertidas com o uso de indometacina, o que 
revela, provavelmente, a importância das prosta- 
glandinas na fisiopatologia dessa entidade clínico- 
patológical!l2, 

As manifestações clínicas dependem, predo- 
minantemente, da hipocalemia e podem ocorrer 
logo após o nascimento, na infância ou até na 
idade adulta. Associa-se ao retardo no desenvol- 
vimento pôndero-estatural e sintomas de fraqueza 
muscular. Os níveis pressóricos são normais. Pode 
raramente ocorrer retardo mental e insuficiência 
renal crônica.2! 

O diagnóstico de síndrome de Bartter é estabe- 
lecido pela exclusão de condições associadas à hi- 
popotassemia, alcalose metabólica e hiperaldoste- 
ronismo hiperreninêmico secundário. A presença 
de vômitos incoercíveis, diarréia crônica ou o uso 
abusivo de diuréticos ou de laxativos pode causar 
sintomatologia e alterações laboratoriais indistin- 
guíveis da síndrome de Bartter. 

A alcalose metabólica é a alteração predomi- 
nante, embora, à exceção da caliúria, as outras 
anormalidades nem sempre estejam presentes. 

É necessário, para estabelecer o diagnóstico, 
verificar a presença de concentrações urinárias de 
cloreto de sódio superior a 20 mmol/l e ausência 
de diuréticos na urina ou laxativos nas fezes. 
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É possível excluir facilmente outros estados de 
hipermineralocorticoidismo, visto que estes es- 
tão normalmente associados à hipertensão."!ê No 
hiperaldosteronismo primário, observam-se, no 
plasma, aldosterona aumentada e renina diminu- 
ída, que não respondem ao estímulo postural, di- 
ferenciando-se da síndrome de Bartter, que possui 
aldosterona e renina plasmáticas aumentadas. 

Na síndrome de Gitelman, condição mais be- 
nigna, cujo diagnóstico costuma ser feito na idade 
adulta, as alterações laboratoriais clássicas que 
a diferenciam da síndrome de Bartter são a hipo- 
magnesemia e a hipocalciúria.!4 15 

O defeito tubular na síndrome de Bartter não 
pode ser corrigido. Assim, o tratamento para toda 
a vida deve minimizar os efeitos da elevação na 
produção de prostaglandina e aldosterona. 

A hipocalemia é a preocupação terapêutica 
fundamental. O tratamento com suplementação de 
potássio (50-100 mEq/dia para adultos) e de mag- 
nésio, se há hipomagnesemia, associado a diuréti- 
cos poupadores de potássio (100-200 mg/dia para 
adultos), raramente resultam na normalização per- 
manente das alterações laboratoriais e clínicas. 

Os inibidores da produção de prostaglandinas 
têm sido atualmente usados com relativa eficácia. 
A indometacina!* parece ser mais benéfica, embo- 
ra de curta duração se utilizada isoladamente, na 
dose de 25-50 mg/kg/dia, duas a quatro vezes/dia, 
para adultos, associada ou não à espironolacto- 
na. O ibuprofeno!”” parece ser uma alternativa útil 
à indometacina. Observa-se, em alguns casos, o 
efeito útil dos inibidores da enzima conversora da 
angiotensina, que diminuem a produção de angio- 
tensina Il e de aldosterona, com normalização da 
calemia em médio e longo prazo.! 

O prognóstico da síndrome de Bartter é incer- 
to. Muitos pacientes permanecem bem e relativa- 
mente assintomáticos, mas alguns podem evoluir 
com insuficiência renal. 

A hipocalemia é situação comum na prática clí- 
nica. À dificuldade diagnóstica muitas vezes se im- 
põe, sendo necessário recorrer à literatura específi- 
ca como auxílio na condução do caso. Neste caso, 
após a exclusão das causas mais comuns de hipopo- 
tassemia, com o auxílio da anamnese, exame físico 
e avaliação laboratorial inicial, a propedêutica foi 
dirigida no sentido de confirmar a suspeita diagnós- 
tica e excluir as prováveis variantes. A presença de 
níveis séricos normais de magnésio e a ausência de 


hipocalciúria tornam a síndrome de Gitelman remo- 
ta. À identificação do hiperaldosteronismo hiperre- 
ninêmico associado a níveis tensionais normais per- 
mitiu a caracterização da sindrome de Bartter. 

No presente caso, manteve-se espironolactona 
na dose de 100 mg por dia e suplementação oral 
com potássio na dose de 300 mg em três tomadas 
diárias. Com isso, obteve-se aumento na calemia, 
sem a sua normalização. O tratamento é instituído 
para adequar o balanço total de potássio (ganhos 
e perdas) e para que o paciente, ao ser acometido 
por alguma afecção que curse com a diminuição 
dos seus níveis, não desenvolva hipocalemia gra- 
ve, minimizando a sintomatologia. 


CONCLUSÃO 


O diagnóstico de hipocalemia deve incluir, ne- 
cessariamente, o estudo de suas causas, no qual se 
destacam o exame clínico minucioso e o raciocí- 
nio clínico fundamentado no conhecimento fisio- 
patológico. 
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